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Devant une splenomegalie, 
ARGUMENTER les principales 
hypotheses diagnostiques 
et JUSTIFIER les examens 
complementaires pertinents. 


etiologie d’une splenomegalie releve de pathologies 
variees. Pour approcher le diagnostic etiologique, le cli- 
nicien va devoir se guider par les donnees de I’interroga- 
toire, les circonstances de decouverte, I’examen Clinique (pre- 
sence d’une hepatomegalie, d’adenopathies peripheriques ou 
de signes d’hypertension portale) et par des examens comple- 
mentaires comme la numeration formule sanguine (NFS), la 
vitesse de sedimentation (VS), le bilan hepatique, I’echographie 
abdominale et le scanner. 

Circonstances de decouverte 



et une leuconeutropenie habituellement rmoderees (plaquettes 
dont le nombre est rarement inferieur a 50 000/mm 3 , polynu- 
cleaires neutrophiles entre 1 500 et 4 000/mm 3 ) egalement 
liees a une sequestration splenique). 

Diagnostic 

Diagnostic positif 

II est essentiellement clinique, toute rate palpable est patholo- 
gique (sauf dans les cas exceptionnels de malpositions). 

L’examen clinique est le plus souvent facile, mettant en evi- 
dence une masse de I’hypocondre gauche, anterieure superfi- 
cielle, plus ou moins externe, dont I’extremite inferieure ou le 
bord anterieur crenele sont palpes. Elle est mobile a la respira- 
tion, s’abaissant lors d’une inspiration forcee. Cette masse est 
mate a la percussion. Dans les volumineuses splenomegalies, le 
pole inferieur peut atteindre la fosse iliaque et depasser I’ombilic. 
II faut mesurer la taille de la splenomegalie sous le rebord costal, 
eventuellement la dessiner en prenant un caique. 

Diagnostic differential 


Le plus souvent, la splenomegalie est indolore. Elle est decou- 
verte de fagon fortuite ou devant un signe clinique devant la faire 
rechercher (fievre, hepatomegalie, adenopathies peripheriques, 
ictere cutaneo-rmuqueux). Parfois, elle est revelee par des trou- 
bles fonctionnels (pesanteur de I’hypocondre gauche, douleur 
abdominale, constipation...). 

Les complications peuvent etre revelatrices : 

- infarctus splenique se manifestant par des douleurs du flanc 
et/ou basithoraciques gauches. La fievre est souvent presente. 
L’echographie et/ou le scanner confirment le diagnostic ; 

- rupture de la rate se manifestant par un tableau de choc 
hemorragique le plus souvent precede par des douleurs 
(hematome sous-capsulaire splenique et entraTnant une rup- 
ture en deux temps) ; 

- pancytopenie par hypersplenisme (quelle que soit I’etiologie) se 
manifestant par une anemie d’ intensity variable le plus souvent peu 
importante, normocytaire non ou peu regenerative, consequence 
d’une sequestration splenique des hematies, une thrombopenie 


Une masse de I’hypocondre gauche fait discuter un gros rein 
tumoral (masse plus posterieure, fixee avec contact lombaire), une 
tumeur de la queue du pancreas, du colon gauche, de I’estomac, 
du lobe gauche hepatique, de la surrenale ou du mesentere. 

Examens complementaires 

L’echographie abdominale et le scanner sont les deux examens 
morphologiques majeurs. 

L’echographie abdominale permet de visualiser la taille de la rate. 
Celle-ci est augmentee de volume lorsque deux de ses dimen- 
sions sont anormales (valeurs normales : 1 2 a 1 4 cm pour le plus 
grand axe (ou longueur) ; 4 a 8 cm pour I’axe transversal [ou 
epaisseur] ; 6 a 12 cm pour I’axe antero-posterieur [ou largeur]). 
L’echographie permet egalement d’etudier la structure du paren- 
chyme splenique et de rechercher I ’existence d ’anomalies associees 
(hepatomegalie, adenopathies profondes, signes d’hypertension 
portale). La presence de ces elements va fortement orienter le 
diagnostic. 
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Le scanner doit etre demande dans un deuxieme temps et permet 
d’etudier plus precisement la structure de la rate. Certains 
aspects peuvent orienter le diagnostic etiologique (abces [fig. 1], 
kyste, lymphomes [fig. 2]), I’etude de la vascularisation splenique 
peut donner des arguments en faveur d’une hypertension portale. 
Le scanner recherche des adenopathies ou d’autres anomalies 
au niveau abdominal. II peut etre complete par des coupes au 
niveau thoracique, egalement a la recherche d’adenopathies 
mediastinales. 

Orientation en fonction du contexte Clinique 

Les causes d’une splenomegalie se divisent en 6 groupes : 
3 frequents (infectieux, hemopathies, hypertension portale) et 
3 rares (maladies inflammatoires systemiques, maladies de 
surcharge et pathologies « tumorales ») [tableau]. 

Splenomegalie febrile 

Les causes infectieuses sont a evoquer en priorite. Certaines 
justifient un diagnostic rapide pour la mise en route immediate 
d’un traitement adapte : septicemie a bacteries pyogenes 
(hemocultures), endocardite (auscultation cardiaque a la 
recherche d’un souffle, hemocultures, echographie cardiaque au 
moindre doute), crise de paludisme (numeration formule san- 
guine et frottis/goutte epaisse). Une hyperleucocytose a polynu- 
cleaires neutrophiles suggere une origine bacterienne, une leuco- 
neutropenie evoque une fievre typhoide, une brucellose une 
origine virale (rmononucleose infectieuse, une infection a cytome- 
galovirus ou d’autres viroses aigues : syndrome mononucleo- 
sique, perturbation du bilan hepatique, serodiagnostic). 

Dans un contexte particulier, deux etiologies rares seront evo- 
quees : une pancytopenie avec alteration de I’etat general fait 
evoquer une tuberculose des organes hematopoietiques ; une 
volumineuse splenomegalie avec importante hypergarmrmaglo- 
bulinemie polyclonale apres un sejour en pays mediterraneen fait 
evoquer une leishmaniose viscerale (kala-azar). 



dans le cadre d’un traitement d’une leucemie aigue myeloblastique). 


Cependant, toute splenomegalie febrile n’est pas synonyme 
d’infections, et les hemopathies malignes (leucemie aigue, 
lymphomes) peuvent etre revelees par de la fievre. Dans le cas 
des leucemies aigues, la numeration formule sanguine fait ou 
oriente fortement le diagnostic (presence de blastes circulants 
accompagnes plus ou moins d’une hyperleucocytose, d’une 
anemie et d’une thrombopenie). Dans le cas des lymphomes, la 
presence d’adenopathies peripheriques ou profondes orientera 
le diagnostic. 

L’ existence d’une splenomegalie febrile ou le plus souvent 
d’une hepato-splenomegalie febrile dans un contexte particulier 
de deficit immunitaire constitutionnel ou acquis doit faire evo- 
quer, hormis les infections, un syndrome d’activation macropha- 
gique (v. encadre). 


Syndrome d’activation macrophagique 


II s’agit d’un syndrome clinico-biologique 
comprenant un tableau assez stereotype : 
fievre constante, hepatosplenomegalie, 
pancytopenie. 

Plusieurs arguments biologiques 
evoquent I’activation des macrophages : 
hypertriglyceridemie sans 
hypercholesterolemie, hypofribrinogemie 
sans signe de coagulopathie de consommation. 


Une cytolyse hepatique est frequente. 

Le myelogramme apporte souvent un 
argument decisif, avec la mise en evidence 
d’images d’hemophagocytose (macrophages 
differences phagocytant des elements 
figures matures), cet aspect peut etre 
retrouve sur une biopsie hepatique. 

Les causes de ce syndrome sont tres variees, 
survenant assez frequemment dans le cadre 


d’un deficit immunitaire congenital 
(lymphohistiocytose familiale) ou acquis 
(allogreffe de moelle, transplantation 
d’organes, lupus, infection par le VIH) 
mais egalement au cours d’hemopathies 
malignes (leucemie ou lymphome surtout 
de phenotype T). Une cause infectieuse virale 
(EBV, CMV), bacterienne ou parasitaire doit etre 
systematiquement recherchee. 
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cellules, confirme sur une biopsie ganglionnaire). 


Splenomegalie avec ascite 

La notion d ’antecedent d’ethylisme ou d’autres hepatopathies 
chroniques, la notion d’hemorragie digestive haute, la presence 
de signes d’hypertension portale (circulation veineuse colla- 
teral, varices oesophagiennes en fibroscopie, signes echogra- 
phiques) orientent vers une pathologie hepatique avec hyperten- 
sion portale. 

Splenomegalie et polyadenopathies peripheriques 
ou profondes 

II s’agit avant tout d’une hemopathie maligne, la numeration 
formule sanguine pouvant faire ou orienter le diagnostic (blastes 
circulants, anemie, thrormbopenie au cours des leucemies aigues ; 
hyperlymphocytose au cours de la leucemie lymphoide chronique, 


phase circulante avec cellules lymphocytaires anormales au 
cours des lymphomes non hodgkiniens). II peut egalerment s’agir 
d’une infection, en particulier virale (syndrome rmononucleo- 
sique, cytolyse hepatique), d’une sarcoidose ou d’une syphilis 
secondaire. 

Splenomegalie et anomalies de la numeration 
formule sanguine 

La numeration formule sanguine est une aide precieuse pour le 
diagnostic des splenomegalies. En cas d’anemie, elle est toujours 
completee par la mesure du taux de reticulocytes : 

- hyperleucocytose avec myelemie, erythromyelemie, polyglo- 
bulie, thrombocytose, dans le cadre d’un syndrome rmyelopro- 
liferatif ; 

- presence de blastes circulants plus ou moins associee a une 
hyperleucocytose dans le cadre d’une leucemie aigue ; 

- presence d’une hyperlymphocytose dans le cadre d’une leu- 
cemie lymphoide chronique ; 

- presence de lymphocytes anormaux circulants dans le cadre 
d’une hemopathie lymphoide (presence de tricholeucocytes 
dans la leucemie a tricholeucocytes, phase circulante d’un 
lymphome non hodgkinien) ; 

- presence de grands lymphocytes actives (syndrome mononu- 
cleosique des infections virales) ; 

- anemie regenerative dans le cadre d’une hemolyse ; 

- presence d’une hypereosinophilie evoquant en premier une 
infection parasitaire ; 

- hyperleucocytose a polynucleaires neutrophiles d’une infection 
bacterienne. 

Par ailleurs, toute augmentation du volume de la rate entraine 
un hypersplenisme responsable d’une pancytopenie rmoderee. 

Splenomegalie et ictere 

II taut evoquer une hepatopathie en cas d’ictere a bilirubine 
conjuguee et une hemolyse en cas d’ictere a bilirubine libre 
(quelle que soit la cause de I’hemolyse). 


Qu’est-ce qui peut tomber a I’examen ? 


Litem « splenomegalie » correspond 
a I’objectif terminal pour le candidat 
de justifier une demarche diagnostique, 
d’identifier les situations d’urgence 
et de planifier leur prise en charge, 
et d’argumenter une cascade 
d’examens complementaires avec 
la notion de palier. 


Cette anomalie de I’examen Clinique 
va permettre de faire un diagnostic 
qui parfois peut correspondre a une 
urgence therapeutique. Deux types de 
dossier peuvent alors etre proposes : 
le premier, ou la splenomegalie va 
etre un des signes d’une pathologie, 
et rapidement le dossier sera celui 


d’une autre question (p. ex. 
paludisme, endocardite, etc.) ; 
le deuxieme (plus difficile a construire 
pour I’examinateur), ou seront 
envisagees les differentes causes 
de splenomegalie. Dans ce cadre-la, 
une veritable demarche diagnostique 
du candidat sera attendue. 
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Splenomegalie et examen de la peau 
et des muqueuses 

L’ examen cutane peut orienter le diagnostic : 

- vespertilio, vascularite cutanee : lupus erythemateux dissemine ; 

- papules urticariennes et pigmentees : mastocytose ; 

- eruption des paumes et des plantes : syphilis secondaire ; 

- angines a fausse membrane : rmononucleose infectieuse ; 

- purpura ou lesions infiltrees : hemopathie. 

Strategic des investigations 

Devant la decouverte d’une splenomegalie, des examens 
complementaires sont pratiques de fagon systematique. Ils peu- 
vent, dans une grande majorite des cas, orienter rapidement le 
diagnostic : numeration formule sanguine avec le taux de reticu- 
locytes en cas d’anemie, vitesse de sedimentation, bilan hepa- 
tique, haptoglobine, electrophorese des protides, echographie 
abdominale. Dans un contexte febrile seront rajoutes des hemo- 
cultures et un frottis goutte epaisse. 

En I’absence d’orientation initiale, un scanner abdominal mais 
egalement thoracique complete le bilan. 

Dans un troisieme temps, un examen de la rmoelle osseuse (rmyelo- 
gramme pour examen cytologique et biopsie osteo-rmedullaire pour 
examen histologique) ainsi qu’une etude des sous-populations 
lymphocytaires permettra d’affirmer le diagnostic d’ hemopathies 
lymphoides. L’absence de diagnostic a ce stade peut faire proposer 
une biopsie hepatique qui apportera des arguments en faveur 


Splenomegalie 

POINTS FORTS A RETENIR 

© Le diagnostic positif de splenomegalie 
est essentiellement clinique. 

Q L’echographie abdominale et le scanner sont 
les deux examens morphologiques cles. 

Q L’analyse de la numeration formule sanguine est 
une aide precieuse au diagnostic. 

Q Une numeration normale n’elimine pas une hemopathie. 

© Certaines causes de splenomegalie febrile necessitent un 
diagnostic urgent et une prise en charge therapeutique immediate 
(paludisme, septicemie, endocardite, leucemies aigues...). 



d’une amylose, d’une maladie de surcharge, d’une granulomatose 
hepatique ou d’un lymphome. Finalement, il arrive parfois que 
toutes les investigations restent negatives, il est alors propose une 
splenectomie a visee diagnostique. L’histologie retrouve alors habi- 
tuellement soit un lymphome splenique, une maladie de surcharge 
ou une tumeur primitive de la rate.* 


L’auteur declare n’avoir aucun conflit d’interets concernant les donnees publiees 
dans cet article. 


i Causes des splenomegalies 

<C 


Maladies infectieuses 

I bacteriennes : septicemies 
bacteriennes a pyogenes, 
endocardites infectieuses, fievre 
typhoi'de, brucellose, tuberculose 
des organes hematopoietiques, 
rickettsioses, syphilis secondaire, 
abces a pyogenes 

I virales : mononucleose infectieuse, 
hepatites virales, infection a VIH, 
infection a CMV, rubeole 

I parasitaires : paludisme, 
leishmaniose viscerale (kala-azar), 
bilharziose invasive, kyste hydatique, 
toxoplasmose, larva migrans, 
distomatose 

I mycoses systemiques : 
candidoses hepatospleniques 

Hemopathies 

I malignes 


leucemies aigues myeloblastiques 
et lymphoblastiques 
-► maladie de Hodgkin et lymphomes 
non hodgkiniens 
-► syndromes myeloproliferatifs 
(Vaquez, leucemie myeloide chronique, 
myelofibrose primitive, 
thrombocytemie essentielle) 

-► leucemie myelo-monocytaire 
chronique 

-► hemopathies lymphoides 
chroniques : leucemie lymphoide 
chronique, leucemie a tricholeucocytes, 
maladie de Waldenstrom 

I benignes 

-► toutes les hemolyses chroniques 

Hypertensions portales 

I blocs intra-hepatiques 

-► cirrhose (ethyliques, post-hepatites, 

cirrhose biliaire primitive) 


-► granulomatoses 
(sarcoidose, etc.) 

-► bilharziose hepatosplenique 
maladie de Wilson 
maladie veino-occlusive 
-► fibrose hepatique congenitale 

I blocs sus-hepatiques 
-► thrombose des veines sus- 
hepatiques 

(syndrome de Budd-Chiari) 

-► insuffisance cardiaque droite 

I blocs infra-hepatiques 
thrombose portale 
compression tumorale 

Maladies inflammatoires 
systemiques 

I lupus erythemateux dissemine 

I polyarthrite rhumatoide 
(avec neutropenie, realisant 
le syndrome de Felty) 


I sarcoidose 
I maladie de Still 
I maladie periodique 

Maladies de surcharge 

I dyslipoidoses : maladie de Gaucher, 
maladie de Niemann-Pick, 
syndrome des histiocytes bleu de mer 

I histyocytoses X, amylose, 
hemochromatose 

Tumeurs solides 

I benines 

-► kyste epidermoide 

lymphangiome kystique ou non 
-► hemangiome kystique ou non 

I malignes 

secondaires (metastases 
spleniques qui sont rares) 
primitives (angiosarcome, 
fibrosarcome) 
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